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Osteopoikilosis w przebiegu poikiloderma congenitale (Thomson) 
Osteopoikilosis B zone poikiloderma congenitale 


Osteopoikilosis in the Course of Poikiloderma Congenitale 
(Thomson's Disease) 


Nazwą osteopoikilosis określa się nieprawidłowość strukturalną kości, klinicz- 
nie bezobjawową, spostrzeganą zwykle na podstawie przypadkowego badania ra- 
diologicznego. Nieprawidłowość tę cechują mnogie, zbite wysepki kostne, umiejsco- 
wione wśród substancji gąbczastej nasad i przynasad kości długich, w kościach 
miednicy, w kościach rąk i stóp, rzadziej w kręgosłupie, mostku. żebrach, wyjąt- 
kowo w czaszce. Kształt oraz uwapnienie kości nie wykazują przy tym odchyleń 
od stanu prawidłowego. Osteopoikilosis jest anomalią spostrzeganą stosunkowo 
rzadko. Jonasch (7) podaje, że wśród 211 tys. przypadków, które obejmuje 
archiwum radiologiczne Szpitala Chirurgii Urazowej w Wiedniu znaleziono tylko 
12 osteopoikilosis. Becker (2) donosi o 150 przypadkach opisanych w literaturze 
światowej do roku 1958. Większość prac oparta jest jednak na pojedynczych obser- 
wacjach. 

Nazwa osteopoikilosis tj. pstrych, plamistych kości pochodzi od autorów fran- 
cuskich: Ledoux-Lebard, Chabaneix, Dessane. Mniej znane są 
określenia takie, jak: osteopathia condensans disseminata, ostitis condensans gene- 
ralisata, spotted bones. W roku 1915 Albers-Schónberg (1) po raz pierwszy 
opisał dokładnie kości plamiste jako anomalię strukturalną. W piśmiennictwie 
polskim doniesienia o tej nieprawidłowości podali: Hellwig (6), Hartwig (4) 
i Przychodzki (8). 

Rozróżnia się 3 postacie kości plamistych: 1) plamistą, 2) pasmowatą i 3) mie- 
szaną. Postać plamista występuje najczęściej. Cechują ją ogniska osteoplastyczne 
kształtu okrągłego lub owalnego, wielkości od główki szpilki do ziarna soczewicy. 
Dła postaci pasmowatej charakterystyczne są podłużne pasma zagęszczenia tkanki 
kostnej, szer. ok. 1 mm, dług. 8—10 cm, rozmieszczone najczęściej w nasadach 
i przynasadach kości długich oraz w kościach miednicy. Postać pasmowata wystę- 
puje bardzo rzadko. Zarówno ogniska plamiste, jak i pasmowate położone są wzdłuż 
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beleczek kostnych, są ostro odgraniczone i nie tworzą większych jednolitych sku- 
pień. Jonasch (7) na podstawie kilku i długoletnich obserwacji chorych zauwa- 
żył, że niektóre wysepki mogą zmniejszać się, a nawet całkowicie zanikać, podczas 
gdy inne ogniska pozostają nie zmienione, albo powiększają się. Niekiedy pojawiają 
się nowe wysepki. Większość autorów podkreśla jednak, że zmiany dotyczące liczby, 
wielkości oraz gęstości wysepek kostnych występują u dzieci. 


Badanie anatomopatologiczne postaci plamistej osteopoikilosis wg Schmorla 
(10) wykazuje ogniska zagęszczenia kości okrągłe iub owalne o lekko ząbkowanych 
zarysach i jednolitym szarobiałym zabarwieniu. W obrębie ognisk nie zaobserwo- 
wano wzmożonego odkładania się soli wapnia. Wysepki te składają się ze splovu 
gęsto obok siebie ułożonych beleczek kostnych, bez pozostałości chrząstkowej. 
Dotychczas nie podano badania anatomopatologicznego postaci pasmowatej. 


Spostrzeżenia autorów dotyczące wieku chorych są rozbieżne. Wg Jonascha 
(7) nie obserwuje się zmian u dzieci przed 2 rokiem życia. Bermuth (wg 12) 
zauważył zmiany u 18-dniowego oseska. Większość opisanych przypadków doty- 
czy chorych między 20—40 rokiem życia. Buschke i Ollendorf (3) opisali 
w roku 1928 po raz pierwszy zmiany skórne (dermatofibrosis lenticularis dissemi- 
nata) współistniejące z osteopoikilosis. W piśmiennictwie radiologicznym zmiany 
skórno-kostne notowane są w nielicznych przypadkach. Erbsen (wg 5) obserwo- 
wał zebrane z literatury światowej 72 przypadki kości plamistych; w żadnym jed- 
nak nie stwierdził ognisk chorobowych skórnych. Również Becker (2) nie zau- 
ważył zmian skórnych u 12 obserwowanych chorych. Jonasch (7) wykazał je 
tylko u 4 spośród 12 opisanych przypadków, a mianowicie u 1 chorego stwierdził 
dermatofibrosis lenticularis disseminata, u 3 pozostałych keratoma hereditarium 
dissipatum palmare et plantare. Wg Schinza (13) dermatofibrosis lenticularis 
disseminata występuje u chorych z pasmowatą osteopoikilią. 

Powszechnie podkreśla się, że kości plamiste cechuje brak objawów klinicz- 
nych. Dość częste są jednak doniesienia o różnych zaburzeniach rozwojowych 
współistniejących z tą nieprawidłowością kostną. Hártig (5) opisał 2 przypadki 
kości plamistych (ojciec i syn), przy czym u ojca zaobserwowano rozszczep podnie- 
bienia. Przyrodni brat ojca (po jednym ojcu) miał zajęczą wargę. Trautmann 
(11) donosi o innej nieprawidłowości (ostitis condensans ilei), którą zaobserwował 
w związku z przypadkiem osteopoikilosis. Anomalie tę cechuje jednolite, intensyw- 
ne zagęszczenie struktury kostnej w pobliżu chrzasikowej szpary stawów krzyzo- 
wo-biodrowych. Autor przedstawia 2 przypadki plamistej rodzinnej osteopoikilii, 
a u dalszego członka tej samej rodziny ostitis condensans ilei. Ze względu na swoi- 
stą symetrię i charakter osteoplastyczny ognisk w obu tych nieprawidłowościach 
strukturalnych Trautmann doszukuje się w nich wspólnego czynnika przy- 
czynowego. 

Etiologia kości plamistych nie jest dostatecznie znana. Schmorl (10) tłu- 
maczy mechanizm powstawania ognisk osteoplastycznych wrodzoną predyspozycją 
tkanki kostnej do włóknistej metaplazji Haack (wg 7) uważa, że zmiany kost- 
ne powstają na podłożu niedożywienia spowodowanego zatorami końcowych na- 
czyń. Albers-Schónberg (1) wyraża pogląd, że osteopoikilosis powstaje 
w Okresie wzrostu kości. Przemawiać za tym ma umiejscowienie wysepek sklero- 
tycznych w nasadach i przynasadach kości długich. Inni autorzy łączą etiologię tej 
nieprawidłowości z takimi schorzeniami jak: cukrzyca, gruźlica, kiła wrodzona, nic- 
dokrwistość, przebyte stany zapalne. Przeważa jednak pogląd, że jest to anomalia 
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wrodzona, występująca dość często rodzinnie, jakkolwiek problem dziedziczności 
nie jest dostatecznie wyjaśniony. 

Diagnostyka różnicowa nie nastręcza większych trudności ze względu na cha- 
rakter osteoplastyczny ognisk, typowe ich umiejscowienie i symetrię. 


Ryc. 1. 


Ryc. 2. 


Ponieważ w piśmiennictwie polskim nie spotkałyśmy publikowanych 
przypadków osteopoikilosis ze zmianami skórnymi, uważamy za celowe 
podać dokładny opis naszych 2 chorych. Przypadki nasze dotyczą braci 
Z. S. lat 21 i J. S. lat 9, przyjętych w styczniu 1959 roku do Kliniki Der- 
matologicznej Akademii Medycznej w Lublinie. U chorych tych rozpo- 
znano zanik pstry naczyniasty wrodzony. Badaniem radiologicznym 
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stwierdzono w układzie kostnym zmiany charakterystyczne dla postaci 
pasmowatej osteopoikilosis z niewielką komponentą ognisk plamistych. 


Ryc. 3. 


Ryc. 4. 


Przypadek I. Chory Z. S., lat 21 (nr hist. choroby: 254/59) Roz- 
poznanie dermatologiczne: zanik pstry naczyniasty wrodzony. Badanie 
radiologiczne: opóźniony wzrost kości na długość. Pasmowata przebudo- 
wa struktury kostnej, najwyraźniej zaznaczona w obrębie przynasad i dal- 
szych nasad kości udowych i kości podudzia (ryc. 1—2) oraz dalszych 
nasad kości przedramion (ryc. 3). Pojedyncze pasmowate zagęszczenia 
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umiejscowione są w kostnym obramowaniu panewki stawów biodro- 
wych, główki kości ramieniowych oraz w obrębie kości stępu. Nieliczne 
plamiste ogniska rozmieszczone są w główce 2 i 3 kości śródręczy, 
w przynasadach kości przedramion i w przynasadach kości piszczelo- 
wych. Równocześnie stwierdza się odosobnione zwapnienia w częściach 
miękkich lewego podudzia oraz obu przedramion (ryc. 4). Kości pokry- 
wy czaszki wraz z siodełkiem tureckim nie zmienione. Prawa zatoka 
czołowa nie rozwinięta, lewa słabo wykształcona. Komórki wyrostka 
sutkowego bezpowietrzne, w następstwie przebytego stanu zapalnego. 
Kostne obramowanie klatki piersiowej nie zmienione w strukturze. Nie 
stwierdza się również zmian w obrębie kręgosłupa. 


Ryc. 5. 


Przypadek II. Chory J. S., lat 9 (nr hist. choroby: 235/59). Roz- 
poznanie dermatologiczne — jak w przypadku 1. Badanie radiologiczne: 
Zmiany charakterystyczne dla pasmowatej postaci osteopoikilosis roz- 
mieszczone są w dalszych przynasadach i nasadach kości udowych, 
w obrębie nasad i przynasad kości podudzi oraz w dalszych przynasa- 
dach kości przedramion (ryc. 5). Nieliczne zmiany pasmowate umiejsco- 
wione są w kostnym obramowaniu panewek stawów biodrowych. Odo- 
sobnione, plamiste ogniska dostrzega się w dalszej przynasadzie lewej 
kości promieniowej oraz w dalszych przynasadach kości piszczelowych. 

Przedstawione przez nas przypadki zasługują na uwagę z następu- 
jących względów: 

1. Z przeglądu piśmiennictwa wynika, że osteopoikilosis, a zwłasz- 
cza jej postać pasmowata występuje bardzo rzadko. 
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2. Doniesienia o zmianach skórnych współistniejących z tą niepra- 
widłowością są nieliczne. W dostępnym nam piśmiennictwie nie spotka- 
łyśmy opisanych przypadków kości plamistych w przebiegu zaniku 
pstrego naczyniastego wrodzonego. 
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PESTIOME 


ABTOpamnu mano Ppanmonormyueckni oópa3 osteopoikilosis c onmcaHmeM 
3 BUNOB STOJ1 AHOMAaJIMM, IMTIUPyIOTCA B3TJIAĄbI PA3HbIX ABTOPOB, 06- 
CYRIAPLIKX ITMOJIONMIO, AHATOMO-MATOJOIMHECKMe M3MEHEHMA, HACTOTY 
BbICTYNaHMA, BO3PACT OOJIBHBIX, COBMeCTHOe IIOABJIeHMe osteopoikilosis 
C KOJKHBIMM USMCHEHMAMM M AHOMAJIMAMUM B PAZBUTNK. 

ABTOpBI Habmonasım 2 OpaTbeB, y KOTOPbIX Opium ODHapyxXeHblI M3ME- 
HeHMA, XapaKTepHble AJIA peaKoro cJiyuas CMELIAHHOTO Buga Osteopoiki- 
losis c ACHO BBIpaxxeHHbIM IIPeOÖNAMAHMEM IIOJIOCATBIX CTYLNeHKA. Y 9TUX 
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GONBHBIX HapAY C KOCTHBIMM M3MeHEHMAMM Ha KOJKE ÓBIJIA yCTAHOBJIEHA 
Poikiloderma congenitale. 

IlpeqĄcTaBJIeHHbie CJyuaM 3ACJYZKUBAIOT OCOGOTO BHMUMAHMA DR 
BecbMa penKo Habliofaemoro BBICTyrNJIeHMA Osteopoikilosis c KOX- 
HBIMM M3MEHEHNAMM, OCOÓeHHO c Poikiloderma congenitale. 


SUMMARY 


The authors describe the radiological picture of osteopoikilosis, taking 
into consideration three forms of this anomaly. There are quoted views 
of several writers concerning etiology, anatomopathological changes, 
incidence, age of patients and the correlation between osteopoikilosis 
and skin changes and developmental anomalies. 

The authors observed two brothers in whom changes were found 
characteristic of the rarely occurring mixed form of osteopoikilosis with 
a marked prevalence of band-like condensations. Along with these chan- 
ges, symptoms of poikiloderma congenitale were found on the skin. 

The cases mentioned above deserve attention because of the very 
rare coexistence of osteopoikilosis and skin changes, especially poikilo- 
derma congenitale. 
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